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患者,女性, 43 岁,因 反复双下肢水肿 2 月, 乏力、纳差 1
周 于 2008 年 8 月 28日入院。患者于 2008年 6 月底无明显诱
因出现双下肢水肿,就诊当地诊所, 静脉滴注人血白蛋白治疗
好转 1 周后再次出现双下肢水肿, 未行进一步检查及治疗, 并






音阴性,双下肢凹陷性水肿。实验室检查: 血常规WBC 2 . 75
109 / L、NEU 1. 43 109 / L、NEU% 52 . 1% 、RBC 3 . 7 1012 / L、
Hb 115 g / L、PLT 58 109 / L ; PT 19. 8 s; 血沉 15 mm/ h; 甲状
腺指标 T3 1 . 23 mg/ mL、T4 8 . 3 g / dL、TSH 0 . 55 IU / mL、
FT3 1. 91 pg / mL、FT4 1. 20 ng / dL ;血生化 Alb 26 . 5 g/ L、Glb
32 . 8 g / L、TC 4 . 34 mmol/ L、GLU 4 . 47 mmol/ L、UREA
4 . 92 mo l/ L、CRE 64 . 4 mo l/ L、UA 146. 2 mol/ L、T Bil
25 . 98 mol/ L、DBil 10 . 76 mo l/ L、ALT 23 U/ L、AST
63 . 4 U/ L、ALP 110 . 9 U/ L、GGT 185 U/ L ; H BV DNA 阴性;
乙型肝炎病毒标志物: 抗 HBs、抗 HBe、抗 HBc 阳性; AFP
16 . 23 g/ L ; 抗 HCV 阴性; 抗 SSB ( - )、抗 SSA ( - )、ANA
( + )、AMA M2 弱阳性、2 周后复检 AMA M2 阴性。腹部彩
色多普勒提示:结节性肝硬化; 脾脏肿大。临床考虑 原发性胆
汁性肝硬化 , 予熊去氧胆酸 250 mg、3 次/ d, 及对症护肝治疗,
但病情无好转,且出现肢体震颤、步态僵直、言语不利; 邀眼科
会诊裂隙灯下可见双眼角膜有 K F 环、查铜蓝蛋白 0 . 07 g/ L、
血铜 19 . 6 mol/ L ;颅脑 M RI平扫+ MRA: 脑干、颈髓,双侧壳








中小胆管 CK( + )、CK8 / 18 ( + )、CEA( + )、Ki 67 增殖指数约
2% ; 肝细胞 H ep Pa r 1 (+ )、肝窦内枯否氏细胞 CD68 (+ ) ; 间
质血管 CD34 (+ )。铜染色: 汇管区周围肝细胞铜沉积试验阳
性(见图 5、6) , 诊断肝豆状核变性( WD) , 给予低铜饮食、口服
锌盐、青霉胺及保肝、对症治疗后, 临床痊愈出院,现仍随访中。
讨论 肝豆状核变性是一种以青少年为主的遗传性铜代
谢障碍疾病,发病率约为 0 . 003% , 目前认为本病异常基因位





硬化、锥体外系症状、肾功能损害、角膜 K F 环等 ,临床上由于
铜可沉积不同的组织器官, 因此、所造成的病理损害部位和程
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倒置等肝硬化所特有的表现, 且 ALP、GGT 升高、ANA 阳性、
AM A M2 弱阳性、又兼有 PBC 的特征, 结合腹部彩色多普勒




性,生化指标 ALP、GGT 升高、ANA 阳性、AMA M2 弱阳性,











别是多个系统损害的症状同时或先后发生时; ( 2 )家族中有该
病或类似症状者; ( 3)颅脑 CT 扫描可见双侧豆状核区异常低










患者,男性, 12 岁,山西籍人。因 查出乙型肝炎 8年, 近半
月来间断呕血两次 于 2009 年 4 月 14 日急诊入院。患者于
2001 年体检时查出发现乙型肝炎, 2004 年 7 月 7 号在我院查
肝生化指标正常,乙型肝炎血清标志物示 HBsAg、抗 HBe、抗
HBc阳性。HBV DNA< 1. 0 103拷贝/ mL; B 超示肝实质光
点密集。2009 年 4 月 1日患者在学校无明显诱因突然吐血约




查体: T 36 . 8 , P 50 次/ m in, R 17 次/ min, Bp
90/ 50 mmH g, 体质量 40 kg。神志清楚, 精神差, 发育正常, 营
养一般,查体合作。巩膜及全身皮肤无黄染, 未见出血点、皮
疹、肝掌、蜘蛛痣。浅表淋巴结未触及肿大, 咽无充血, 扁桃体
无肿大。胸廓对称,肺 ( - ) , 心率 50 次/ min,各瓣膜听诊区未
闻及病理性杂音。腹部平坦、柔软, 未见腹壁静脉曲张, 无压
痛、反跳痛及腹肌紧张。肝脾肋下未触及, 肝上界位于右锁骨
中线第五肋间,肝区叩击痛( - ) , 移动性浊音 ( - )。双下肢无
水肿。生理反射存在,病理反射未引出。
辅助检查: TBil 12 . 20 mol/ L , ALT 9. 0 U/ L , AST
22. 0 U/ L, ALP 330 . 0 U/ L, GGT 12. 0 U/ L , CHE 5 637 . 0 U/ L ,
TP 72. 7 g / L , A lb 45. 5 g / L , G lo 27 . 2 g/ L, A / G 1. 67 ; HBsAg
( + ) ,抗 HBe( + ) , 抗 HBc( + ) , 抗 HBc IgM ( ) ; H BV DNA
< 1. 0 103拷贝/ mL。抗 HAV IgM ( ) , 抗 HCV、抗 HDV、
抗 HEV( )。血常规: WBC 6. 4 109/ L , RBC 5. 13 1012 / L ,
H b 131 g/ L, PLT 257 109/ L ,血型 O 型。腹部彩超示少量腹
水。急诊胃镜见胃体中部小弯侧有一 0. 5 mm 0 . 5 mm 浅溃
疡,中央有一血管外露,正在向外喷血, 经局部喷撒去甲肾上腺
素盐水后,出血停止。初步诊断: 1 .病毒性肝炎 (乙型)慢性; 2 .
Dieulafo y病。后经住院观察 1周 ,病情稳定出院。
讨论 Dieulafoy 病(国内称杜氏病 )是一种胃粘膜下横径
动脉畸形引起的出血, 畸形的动脉直径通常为 1~ 3 mm, 80%
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